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PROLOGO 

Presento este sencillo trabajo con el deseo de -
superarme, de a'Tlpli<Jr mis· conocimientos sobre un tema -
que a mi juicio es muy interesante, un tema que se ha -
tratado poco, y en el. que quisiera fijar la atención de 
ustedes. Dentro de la Patología. Oral que es tan exten
sa es un punto pequeífo, pc'!r0 muy importante, importante 
porque a.fr~cta la mastic<Jción y la estética de nuestros 
pacientes, que provoca desajustes fisiológicos y psico
lógicos en ellos. 

Trataré en las siguientes páginas los anteceden
tes tanto históricos como genéticos de esta al te ración, 
así como sus ca.rae ter is tic as en general, apoyada en el 
e!:'>tudio de una serie de ca~os, y así dar una idea clara 
de lo que .representa esta alter<1ci6n, su etiología y 

:;us ..:::onsecuer1ci as. 
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TEMA I 

H I S T O R I A 

DEFINICION. - La Dentinogénesis Imperfecta es una 
al teraci6n genética au tosómica dominante, que afecta 
aproximadamente una persona por cada ocho mil de ellas; 

presenta p.:metrancia variable, y afecta ambas denticio
nes. Aur,que el deEecto reside en la dentina, otros te
jidos dentales también son afectados, ya que se alteran 
los tejidos del diente de origen ectomesenquimatoso. 

Los primeros datos que se reportaron en la 1i te
ratur·a dat;m del año 1924, e;-, c¡ue Naito l'eport6 7 casos 
de Osteogénesis Imperfecta que por su sintomatologia r~ 
lacion6 con la Dentinoqénesis Imperfecta; por lo que se 
deduce que los primeros antecedentes sobre Dentinogéne
sis Imperfecta, fueron encontrados al realizéll' estudios 
en familias qu.:: padecian Osteogénesis I:nperfecta. 

Wilson y Steinbrecher ( 1929), publicaron una sin 
gular historia de una fair.2.lia a través de 5 generacio-
nes, que padecieron esta anomalía, el defecto se descu
brió por el color especial de los dientes, debido a la 
dentina, que pensaron; tenía ese color a causa de ¡,nor
malidades circulatorias y estructurales de la misma. 

Examinare~ cortes dentales prepatados por desg~ 

te, y pensaron que los conductos anornrnles que se exte_!l 
dían de la cámara pulpar· vbliterada hacia la periferia, 
probablemente contenían la distribución nerviosa y lin

fática de los fü~ntes con sangre circulante, que podía_ 
explicar la m;:!la color<•.ci6n de l 3 dentina. También, m~ 
di ante la prueba de Bencidina, par<i la sangre oculta, -



efectuada sobre un fragmento pez•fectc.mente lavado de la 

dentina, probaron que existia sangre en la P.structura.
Por lo que dedujeron que la mala coloración de la dentJ. 
na es semejante a la pigmentación hemorrágica en el ca
so de lesiones traumáticas de un diente. 

Estos mismos investigadores, en otros estudios,

encontra!·on el C<01so de un muchacho de 14 aaos .,ue pade· 

cía e!2.ta al teraci6n, el cual tenia sólo 2 dientes cari:'.: 
dos, por lo que pensaron, que la inciden:::ia de caries -

en estos dientes, no es mayor que en los dientes norma

les. Adem.3:s encont1'aron que l~s raí.ces eran cortas, 

que los dientes se fracturaban nir:-ilmente, justamente -
debajo de la corona. Los dientes del hermano del p:i- -

ciente most:raban hipoplasia semc:jaine de las raices 1 el 
foramen era norn;al, pero sin ext.enderse a la corona co

mo conducto amplio, y 1 a p?.!rte superior del conducto e~ 
tatd completamente obliterad a. Los dientes de la madre 
no pudieron investigarse, porque ya los había perdido.
Se dijo que los había expulsado gradualmente, tal Vt:Z -

por las anormalidades de Sl~ anatomí:::, tenían poca c. nin 
guna incidencia de caries. 

Becks en 1931 cxamir.ó casos de Ost.::ogénesis Im-
perfecta y encontró <iUe las al t:eraciones patológicas en 

los dientes anterioreG eran mucho más grave.? que en los 
posteriores, que eran casi normales, observó también 
que los dientes teni an esmalte ele estructv.ra normal, p;:_ 
ro de c.:ücif1cación deficiente. 

Noyes (1935), en sus estudios, encontró 211 tera-
das, tanto la denti.ción temporal cr,mo la per!'lanente, y 

obse1'vÓ que los dientes tenían color pardo azulado, y -

que d esmalte estaba normal. Su opinión era que el ª1 
pecto se det>ía a la de11tina atíp~.::a y a la obliteración 

de la plllpa. 
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Hodge y sus colaboradores (1936) realizaron est:!::!_ 
dios .fisico-quimicos en tejidos afectacios, y etlcontra-
ron gran cantidad de agn.a, aproximo.damente 15:20, en 1~ 
gar de 8:10; el contenido inorgánico era bajo 70:75 en 
lugar de 80:85%, pero no había variación en el conteni
do no:rmal de calcio y fósforo. 'ramb1én l 5-: p:ropiedades 
físicas est.i'lbél1l al ter?idas; la microdm0 ,=.z.:1 de la ~!entina 
era muy baja; redw:i dé1 ~1as ta en un 40% menos. 

Skillen y Finn en 19 38 efectv.m-on excelentes es
tudios sobre lo!: aspectos .físico, químico, histológico, 
radiográfico y clínico, de lo que ellos llamaron antes_ 
que nacie Dentina Opé!lescente Herdi t<:irh1 y descr ibie 1·0:;, 
dientes de color café con '.tn brillo Opi'l::.escente en los_ 
que faltaba la cámari.\ pulp;u-, y todos los dientes en a!.1,!. 

bas denticiones e~tab~1 afeccados. 

Los análisis químiccs estuchados por S}dllcn in
dicaban hi.pocalcificaci6n con un alt0 contenido de agua 
y bajo col'itenido orgánico, la relación de :::alcío c.. fós
foro era ca:.i normal. 

El término Deritinog~ne:;is Imperfecta fué u~ado 
en primer lugar e11 19 39 por Roberts y Schour, cuand<) 
descubrieron dientes cafés opi.aescen::es en pa<.:ier.tes 
con Osteo~/mesis Iqierfecta, y ·~ei'i<i:aron la similitud -
de estos dientes a los descritos por Skillen y Firu:. (;0-

mo Dentir:a Oplaescente Hereditaria. Desde entonces el 
término Dentinog(nesis Imperfecta ha sido apl:i cado a 
las dos condicior..es, ya qu2 hay car;:.cter:ísricas clini-
cas, radiovráf'.rcas y microscópicas compartid<ts por 
e 1 las, pi:.ro no hay evidencia gen.:tic..i que involucre 1 as 
dos mutaciones e.U mismo locus (si tío determinante gené
tico). Lis f;;irülias est-udiod1:1s indicaron que estas dos 
condiciones no oci..rren dentro de la misma fai~i.'!.ia, y 

que p<:r lo t:.>.nto no c·a.'1 variaciones ele expresividc.d de· 
los qenes. 

'• 
,., 

<:', 
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En ese mismo año Roberts y Schm!!' estudiaron va
rios casos, de los que concluyen que la anomalía era h~ 
reditaria, y presentan una genealogía que asciende des
de 1763 y comprende 45 individuos, en los que se encon
tró que esta afección no se presenta en los hijos si no, 
existe vi si blemen te l~n alguno de los padres, y pensaron 
qtie por lo tanto era un carácter dominante, que debe e.:! 
perarse en relación 1:1 en la descendencia, de los 45 -
miembros de la. familia, 23 tenían la anormalidad, y 22 
estaban ~;anos. 

Respecto a las características de esos dientes -
afectados, encontraron que los que no habL:m hecho eru_E 
ción, mostrab2.n no solamente el .::ontorno normal de la -
co.r·ona, sino también el contorno normal de la cfunara 
pulpm-, por lo cual dedujeron que los cambios clínicos 
son principalmente un fenómeno posteruptivo. 

Ta'llbién obser'.'aron que el esmalte aunque origi-
nalmente depositado en cantidades normales, se :rompia,
desm!ónuzaba y desgast::1ba anormalmente por efecto de la 
abrasión, encontrar01: también que la princ:i.pal altera-
ci6n se presentaba en la deL.tina, la cual mostraba un::t 
translucidez de color a'!lbarino u opalescente. 

Rushton (1939), realizó amplios estudios en los 
que, según dijo e1~contró que los odontoblastos cesaban~ 
pronto de producir fibras dl! Von Korf::', c1..ia'1do se depo
sitaba la dentina. Este cambio ocurria de manera frag
mentaria, y los defectos focales en la rapidez de forma 
ción de la matriz, producían en ella la inclusión de va 
sos sanguíneos. 

En 1940, Hursey y s1is colaboradores estudiaron -
un grupo natural de personas racial.mente ai.sladas con 
una inusitada incidencia de Dehtinogénesis Imperfecta,-
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e informó grandes variaciones en las manifestaciones de 
lo que él llamó Displasia Dentinaria en los cz..sos estu
diados. 

Lyons en 1940 sospechaba que en las familias in
vestigadas por él existiei una herenci21 de tipo dominan
te ligado al sexo, ya que encontró un c;.1so donde la 
transmisión de la anomalía por· un hombre afectado fué -
hacia las 3 hijas, y a ninguno de sus cuatro }üjos. 
Desafortunadamente investigó sólo a dos hermanos y en -
ellos estableció su tabla genealógica, Por lo que no -
fué aceptada su teoría. 

En 1942 Blattner, Heys y Robir1son publicaron ob
servaciones similares a las de Roberts y Schour (1939). 

Gottlieb en 194ó af'irm6 que la .fr~gmentaci6n del 
esmalte era consecuencia de la 
nes citoplasmáticas, radicada 
del esmalte. 

ausencia de prolongacio
en la capa más pro.f'unda_ 

Ivancie (1953) observó la Dentinogénesis Imper-
fecta en un padre y su hijo, que no estaba asociada con 
la Osteogéne~is Imperfecta, y encontró que l~ dentina -
má.:; próxima al esmalte e".' a normal, en tan to que la den
tina circundante :: la pulpa mostraba una disrninució!'l en 
el número <le túbulos dentinm'ios, lo que según él se de 
be a una grave reducción (determinada genéticamente) : 
de. 1.a vida de los odontoblastos. 

En 1954 Rusthon dió a conocer s~s nuevos estu- -
dios, ya que practicando radiografías desctlbri6 por ca.:.. 

· sualidad una anomalía dentaria muy parecida a la denti
nogénesis imperfecta, en un joven de 21 años. El nom-
bró esta anornalia como Dientes e11 c.:>ncha (shell teeth). 

Witkop en 1958 reé•liz6 investigaciones sobre ;.. 
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96,471 niños escolares del Estado de Michigan y encon
tr6 Dentinogénesis Imperfecta con una frecuencia de 1 
caso por cada 8000 personas. Posteriormente en 1961 -
di6 a conocer una mayor incidencia colectiva en una co 
mtmidad norteameric¡ma aisL:ida, de 4, 500 personas; co!:'. 
puesta de negros, blancos e indios, para Li que fijó -

\tila proporción de 1 caso por 29 nacimientos ( 3. 5%). 

También reportó haber examinado más de 55 fami
lias con Dentina Opalescente (así 1<:1 llamó) en las cua 
les más de 100 personas resultaron afectadas, y ningu
na de éstas padecía Osteogénesis Imperfecta. 

Al principiar estos estudios, se consideró este 
padecimiento como un defecto del esmalte, ya que los -
dientes afectados se observaban anormalmente desgasta
dos por la atríci6.t. 

También se le di6 el nombre de Displasia de Ca_E 
depont durante algún 'tiempo, creyendo que se trataba -
de otra enfermedad; ya que Capdepont investigó caract~ 
rísticas clinicas y genéticas en una. familia francesa, 
es tableci6 1 a enfermedad c·omo un carácter au tos6mico ·· 
dominante y Je puso su nombre a esta alteraci6n, pero_ 
poco despuks fué desechádo. 

Tampoco se usaron ya los nombres de Dentina Op~ 
lescente Hereditaria o Dentina Hipoplásica Heredi turi a 
(que eran los-, más usados), pues estas dos denominacio
nes expresan el resultado y no la anator.ii::l patológica_ 
de la er,fermedad. 

Tampoco se ::-onsi.der6 correcto el término Odonto 
génesis Imperfecta para calificar este padecimiento, -
puesto que en la dentinogénesis imperfecta sólo la PºE. 
ci6n ectomesenquimal del diente está alterada. El téE_ 
mino que se usa comumnente hasta lr.1 fecha, es el de 



Dentinogénesis Imperfecta, que fué dado a conocer como 
ya explicamos anteriormente por Roberts y Schour en 
1939. 

8 
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TEMA II 

GENETICA. 

La Dentinogénesis Imperfecta, como enfermedad h~ 
reditaria, requiere de una revisión básica de los con-
ceptos de herencia. 

Las leyes de Mendel son de gran importancia para 
el entendimiento de las enfermedades; el genotipo y el 
medio ambiente son la base de la salud. 

Un postulado n::is explica; qui:! una característica 
en particular es determinada por un par de .factores o -
genes, c·ada uno de los cuales está ubicado en un sitio 
especifico 0 locus sobre un par de cromosomas. Esos g!:. 
nes que forman un par son J.lamados alelos o alelomorf'os; 
éstos pueden ser iguales (homocigotes) o diferentes (he 
terocigotes). 

La compostur•a .facial genética de un individuo; -
es llamado gel'!otipo, y el efecto que es producido es 
llamado fenotipo. 

Los genes pueden ser dominantes o recesivos, por 
ejemplo; en la piel, el pigmento es un carácter domir1an 
te y la ausencia de él, es consider;;~do recesivo, tam- -
bi~n pi~ede ejemplificarse así; D como dominan1·e y d co
mo recesivo: 

genotipo 
D i) 
Dd 
d d 

fenotipo 
D 
p 
d 
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O·. sea, una persona del grupo D puede ser homoci
gdte D D o heterocigote D d. 

También podemos encontrar Co-Dominanc;i.a en los -
geries, como en los grupos de sangre A, B y O, este últi, 
mo es recesivo, y A y B son ce-dominantes, en los que -
tiinguno inhibe al otro, los dos actúan al mismo nivel.
J\ml:;os alelos están completamente expresados en el hete
rocigote. 

Para identificar plenamente una enfermedad here
do;da como una característica dominante, debe cumplir 
los siguientes postulados: 

1 - La enfermedad aparece en cada una de las ge
neraciones de la familia. 

2.- Los mi~nbros sanos de la familia no transmi
ten forzosciJTlente la enfermedad ;;i sus hijos. 

3.- Los miembros afectados son usualmente heter..e, 
cigotes, por lo consiguiente, si su cónyuge es normal,-· 
cada uno de su descendencia tendrá el )0% . de. riesgo de · 
resultar afectado. 

4. - Son afectados hombres y mujeres en igüal riú-
mero. 

Las cnf:'e:cmedades heredadas como carácter Recési
vo son frecuentemente severas, pero reducen el riesgo -
de la descendencia de los pacientes. Las cru-acterísti
cas de una enfermedad de carácter recesivo son: 

1 . - El nacimien Lo de un niño a."lormal es usuelme,!! 
te la primera indic<tción, de que existe una anormalidad. 

2.- Como en otros caracteres rnendeli.:mos, existe 
el riesgo de que los nuevos miembros de la familia es--
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tén afectados. Asi, si un :individuo ;;,.fectado se une 
con una persona normal, todos. los descendientes serán -

.portadores del carácter recesivo, 

3.'- Los portadores heterocigotes pueden ser ide_!! 
tificados porque eJ<hiben en menor grado loi c0ndki6n. 

·Otro modo de transmisión de <:mormalidades genét,i 
cas es por¡ herencia ligada al sexo; ésto es, cuando un 
gene está situado sobre uno de los cromosomas sexuales_ 
(casi siempre el X). 

Herencia liga.da al sexo corno carácter recesivo. -
Aquí 1 a mujer heterodgote es insensible, puesto qtte e~ 
tá protegida por el aleJ.o normal sobre la x, Sin emb3!, 
go, el hombre heterocigote es afee tado, p'lesto qt1e el -
y no lleva el ó~elo. 

De este modo, la enfermedad afecta hol'ibres, pero 
es tr.ansmitida pol' la mujer; corro en 1;;. hemofilia. 

Herencic. ligada al sexo como carácter don.inar.te..
En estP- caso l<1s rnujer·es afectadas tr.mspo1•tc.n el gene_ 
a la mitad de sus hijos e hijas, r.:ientras que los hom-
bres c..~ectados transmiten sólo a sus hijas.no puede 
transm::_tirse de un hombre a otro. Sjn embar·go lwy un -
ex1~eso ó.t! victimas f'r·i1eninas. 

La transmisión de las enfermeC::ad-=s genéticas es_ 
m~is complicada ya quP ex is t<m otr·os factorE:s q,uc in te:!"
vi~nen en la herencia, como: 

Pe.netrancia.- Puede pasar que un ra~go aunque 
se:.. dominante, ocasion<ilmente se extravié una genera- -
ci6n, f:'.ntonces se dJ_ée que 1:. cal'acterística presenta -
reducida penetrancia. 



,.i 

13 

Expresividad.- Se ha obser·vado en algunas fOJni-
lias,don·:l.e un gene dominante produce un efecto variable, 
ya que P.n algunos la enfermedad era severa, mientras 
qL<e otros tenían u11 defecto menor o síntomas muy J.ige-·· 
ros de la enfermed'ld: en tal caso la característica 
muestra expresivLdad vai'iable. 

La penetra."!cia y la e:-:.presivídad están estrecha
mente relacionadas. Y mientras que penetrancia es to-
tal o ningún asunto (el defecto no es detectado); la e~ 
presividad es variable (leve defecto o grave enferme- -
dad). 

También puede ocurrir que nos encontremos con H~ 
rencia Intermedie>; cuando el heterocigote difiere de 
cualquier homocigote, la herencia se describe como :.n-
termedia, o sea un estado intermedio entre la enferme-
dad y lo no:rmal. 

Limitación del sexo. - A una enfermedad que esté 
p:res~nte ~6lo en un sexo se le da este nombre. La c~lvl 
cie prematura es un ejemplo; es heredada como un factol' 
auto!:'6mico dominante, pero se manifiesta en el hombre,_ 
y raramente en la mujer. 

Algunas veces, los g2nes situados po:r separado -
pueden influirse mutuamente en rr.odo colhplejo; a esto se 
le l:!.ama In~~racci6n de Diversos genes no alelos. 

OLra.s caro.ct~dsticc1s hereditar121s, que suelen -
ob.se1 ~·arse, "º'\ Mul ti.t'c?.(;tol'.'i al es Po2.igénicas Heredadas; 
en las que, cie::ot:i.s caracteri stic:as, corno la inteligen
cia y 12. estatura, estM inflt;enciadas por muchos genes. 
Tamuién algunas enfer~.edi'ldes como Di abetes Mellitus e -
hipe·r censJ.ón, donde la línea de di visión entre enferme
da<:1. y sdud no está claramente definida; sin olv_idar 
que los factol'P.S ambientales están :indudablemente com--
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plicados como estimtüadores. 

Podemos sjmplificar esto, si conocemos la Hetero 
geneid<:1d genética; en la que una sola caracteristic01 
puede ser causada por diferentes genes, por lo que se -
dice que el rasgo es genfticamente 1·1erer0gér.eo. Algu-
nas veces los enfermedades pueden ser distingujdas de 
cualquier otra, sobre .fundamentos clinicos; por ejem- -
plo, los diferentes tipos de distrof:ia muscular, pero -
otras veces las dos condiciones son casi indis tingui- -
bles. La prueba más directa, de que genes diferer;t:es -
están complic<:idos, la encontramos 0n dos individuos con 
defectos similares heredados como ur.. c;;,r:icter autosómi
co reces i vo, que al unirse producen una f<\Illil i a normal. 

Fenocopias.- Est:'ls características pueden ocu- -
rrir en ausencia de los genes, Jos cuales, es sabido 
producen un particular efecto en otras .fci!nilias. Los -
efectos de error genético pueden ser de esta manera co
piados por otros factores supuestamente adquiridos. Es
tas fenocopias no son heredi.'das. 

Es importante par'1 este trabajo, hacer hincapié_ 
en la Herencia. Dominante Autosómi-:::a. - Si un paciente 
tiene una enferme<:l<id c;:1usada por un gene dominante aut~ 
sómico ( antos61r.icos son los crcmosomas del 1 al 44 no -
relacionados con el sexo) será usualmente hete;oocigote_ 
habiendo recibido el gene mutante de un padre 2;.fectado. 
Las caracteri sticas de unol enfermedad dominante au tosó
mica son las siguientes: 

a).- Uno de los padres del paciente debe tener -
la enfermedad también (a menos que nos encontremos con_ 
una nueva mutación o ilegitimidad por matrimonio entre_ 

parientes) . 

l>) . - Un padre afectado transmi ti di la en.fer·medad, 
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aproximadamente a la mitad de su descendencia, indepen
dientemente del sexo. 

c) .- Un niño no afectado, nunca transmitirá Ja-. 
enfermedad. 

P2.trón de un Desorden Dominante 
Au tos6mí co. 

Her·encia Recesi va Auto_ .. ni ca. - Las t...tf'ermed...1des 
qenéticas que son transmitidas corno rece si vas autosómi
cas, re.quieren eJ. gene mu tan te en doble dosis, lo que -
representa un homocigote. El individuo afee tado por lo 
consiguiente heredo un gene mutante de cada padre, qui.!:_ 
nes son heterocigotes por la enfermedad. No obstante,
los padres heterocigotes son usualmente, clínicamente -
normales. 

Si un individuo con una enfermedad au 1:os6mica re 
cesiva, al unu'se con una persona normal, todos sus ni
ños o niñas serán portadores de un gene mLnante. 



Característica Recesiv¡:i Autosómica (notar matri
monio consanguíneo). 

I 

Il 

III 

IV 

[¡ Hombre 11 
Nc1jer 0 

Semos j\fectados 

0---... 1--.. ~.4~· 

1 

Debemos ·recordar que lo que se transmite sin a1-
teraci6n, no es el carácter, en si, sino el gene o fac
tor genético, elemento cuya presencia es necesaria para 
la manifestación del carácter. 

También es importante conocer las propiedades 
fundamentales de los genes, que podrían resumirse en 3: 

1) .- Capacidad de dirigir la formadón die un?. re 
plica.exacta de si mismos. 

2) .~ Capacidad de mutar, esto es, de sufrir :aH!;.. 
raciones sin perder 1 a f?cult <ld de reproducirse. 

3).- Capacidad de dirigir la formación de enzi:...., 
mas u otras proteínas. 
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TENA 111 

CARACTERISTICAS GENERALES 

CAHACTERIST ICAS CLililCAS. 

Los di en tes afectados por· Den tinogénesis Imper-
fecta, presenta.'1 por lo l'egul2ir los siguientes signos y 

sin tomas: 

El color de los dientes afectados puede var·iar -
desde el gris amarillento tra:11slúcído, al café azuJ.adc 
opaco. A 1 a transilunn.nación los dientes son excesiva
mente opalescentes. Tienen un alt<..> grado de translu.ci
dez debido a la rara estri..:ctur<.o de la dentina, más b:ien 
que .por cambios en el esmalte, como al principio se 
creía. 

El esmalte tiende a desmoronarse; es muy fino y 
más fácil de fragmentarse que el esmalte normal, a par

tir de la unión arnelodendnaria anormal en l<' mayoría -
de los casos, atmque clínicamente aparecr;: casi normal. -
La severidad de 1 a característica en cada diente, v a:d"' 
con la época y el particular desa1'rollo del diente, au
nado po:r 1 as complicaciones genéticas. Aunque por lo -
regular los dientes tienen una erupción normal, y pre-·· 
sem:an los tejidos intactos, así como un color narnr<:?-1, 
pero, enseguida de l?. erupción tienden a romperse protl
tan1en te, y presentar. una atrición exces:!. ·1a, y empiezan_ 
a cambiar su color. 

Eí color llega a variar mucho en cada individuo, 
y aún dentro de l<.1 misma dentición hasta llegar al café 
obscuro (que no es caugado por la obli teraci6n de la e~ 
mara pul par, sino debido a depósitos minerales en los -
túbulos dentinarios). 
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Este padecimiento puede presentarse en ambas den 
ticiones; descidua y pennanente. Sjn embargo la denti-
ci6n temporal es la más afectada en la dentición perma
nente los incisivos son los mcis afect3.dos, seguidos de 
los primeros mol ares per·inanen tes, pr.i.nc.ipalmen te. 

La mayoría de las veces los dientes están suje··
tos a unil. anormal atrición ( ayud~'lda poi' d débil esmal
te), y una fuerte tendencia él. frac turar se, especi almen
te en el área cervical, las coronas aunque muy desgast~ 
das, tienen dirnensio!:es normales. 

Al perderse el esmalte en ocasi.óa temprana, por_ 
haberse fracturado o desmoronado, en especial en 1 as S.!:!_ 

perficies oclusales e incisales, queda al descubierto · 
la dentina subyacente, que es muy blanda y que sufre un 
desgeste rápido y excesivo, y las caras odusales e in
cisales se aplanan a menudo gravemente. y con frecuen-
cia los dientes están desgastados e igualados hasta el 
nivel de la línea gingival. 

Por la atrición excesiva, los dientes sufren una 
considerable pérdida coronal, que afecta en mayor magrt2:_ 
tud a los dientes anteriores que a los posteriores. Pe
ro a pesar del extremo desgaste coronal y del rebaje de 
la dentina, es m•..iy raro encentrar en ellos exposj.ción -
pul par. 

Por lo reg•üar, son los dientes desciduos, los -
que se rebajan o desgastan más J1ac:i.a el p:L'oceso alveo-
lar, ya que los permanentes son menos susceptibles a la 
atr·ición anormal. 

Estos dientes, no parecen ser más susceptibles, -
ni están sujetos a la caries más que las piezas denta-
les normo1es, inclus.i ve hay una reducción de tendencia 
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cariosa en este padecimiento. 

Aunque es mínimo, el patrón de ataque carioso en 
este defecto, es 1m tanto extraifo, ya que la cavidad 
tiende a ampliarse lateralmente, al contrario de lo no!_ 
mal, o sea p.ulpalm~ate, ya que por la falta de túbulos_ 
dentinar.ios, la fl1erz a de progresión ocurre en direc-- -

ci6n l<1tera:: . 

Las pruebas de v1 talidad no_s muestran que estos_ 
dientes presenta.Yl vitalidad, con una menor sensibilidad 
a los cambios térmicos. 
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CARACTERISTICAS RADIOGRAPICAS. 

Las r;;.diografíz;s muestran, que los dientes que -
no han hecho erupción pr~sentan un¡.; fo.i.'mación adarnanti
na normal, q1;e 1 as coron<:.~; de e~;os di.en tes son excesi v.::; 
mente bulbosas, con v.na marcad c. constri.;::ción cervical. 

Bn estudios radio!Jráfic0s de di entes afee tactos,
se encontró t<:1mbié1i, que .las raíces so;1 pequeñas, ro.nas 
y delgadas, y ader:·.ás como c¡;racterístic<1 µatog:1omónica_ 
de e::te padecimi':!nto, suele i':ncontrarse la cá..'l'!ar;:i pul-
par, así como i.os conductGs i·adiculares con una ob:i.i te
~ación generaliza-Ja, :)or la formoición de nuevo materi,ll 
calcii'icado (del". tina). La obliteración pi..ede ser péir-
c.i.al o total, ocasionalmente puede encontrarse corno evi 
dencia, un péqueño r2siduo de cámara pul par. 

La cámara pulpar pllede ser enc0nt1'ada usualn.ente 
en dientes desciduos y raramente en los permanentes, 
por lo que se dt:!dc1ce que 1 a obliteración no es tan con.§_ 
!:ante icn los dientes desciduos como en los pE!rmanentes. 
Por lo regular la obliteración pttlpar ocurre ai1tes de -
establecer::;e la atrición, y es más marcarla E!n la parte_ 
coronal de 1 a ctmara p<.ü par. 

También svelrén ocurrir fracturas radiculares t:S·· 

pont~eas (inclusi·1e varias en \.In mismo pac:i.en';e) que 
presentan áreas de t·arefo;cci6n pei'iapical: l;is cuales -
se put:den obser·1ar también en :;:-adiografías de dientes -
sin evidencia clínica Je e):posición pulp:ll'. Las áreas -
radiolúcidas periapicales pueaen presentars~ especial-
mente en la dentición temporal. 

Radiogr~ficarnente, el cemento, el p~riodonto y -
el hueso de soporte aparecen normales. 
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CARACTERISTICAS HISTOLOGICAS 

El aspecto histológico de e~;tos dientes, acentúa 
el hecho de que se trati.l de nnc:, perturbaci6n ectomesen
quimatosa. Ya que el i.lSp<:cto ciel esm2.lte es normal, e~ 
cepto por su rnar.riz peculiar, que en reé .. lidad es una m~ 
nifestaci6n de la per turbac:t6n di::ntin:-D:'1 a, y porque en 
ocasiones presenta insuficiente mineraliz~ción, o es 
más delgado de lo común. El cemento se presenta un po
co irregular, o normal. 

La 1mi6n ;;¡¡p.elollentinaria carece de festoneado, -
el cual deberío enlazar esr.ialte y dentina, pero aqui se 
presenta casi liso, por lo que el esmalte tiende a frac 
t-urarse, lo que cla lugar a la rápida pérdida del esmal
te coronal. 

Lé~ dentina muestra gran irregularidad en estruc
tura microscópica (lo cual probablemente cuenta para 
las var·iaci.ones de color). Histol6g:'..camente aunque la 
de:ntil')a perifér·ica puede estar relativamente normal, 
subsecue:i.temente se irá estropeando y enfermará progre
sivamente. En general, la dentina está hipominer3liza
dci, y muestra una característica colocación irregular -
de los túbtllos dentinarios y una mineralización anormal. 
El manto de la dei'ltina es anormalmente ancho. 

En la dentina circumpulpar, formada posteriorme.:! 
te, los ·túbulos dentinarios están disminuidos en número, 
progresivamente se vuelven más escasos e irregulares, -
además pueden encontrarse :inclusiones celula1•es (proba-· 
blemente odontoblastos), y no es raro encontrar graY!des 
zonas de matriz sin calcificar. Los túDulos tienden él 

aumentar su diámetl'o; por lo que son menos numerosos de 
lo normal en un volúmen dado de dentina. En algunas. zo 
nas puede haber ausenci:;i completa O.e túbulos. 
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Los odontoblastos tienen sólo una capacidad limj 
tada para formar una matriz dentinaria bien organizada, 
y parecen degenerar con fac.il.idad y pueden resultar 
atrapados en esa matri 7., como se mencionó a:m:er1ormente. 

Asi pues, los odontobl a'.; tos pi:lrecen c:1p tos para -
depositar sólo una limj ti:lda cantidad de dentina normal. 
Después de esta, continúa formando sólo dentina irregu
lar. (La dentina circwnpulpó1r). 

La marcada atrición es explicable, ·_¡a que cuenta 
con la ayuda de la iorma patológica de J.a unión amelo-
dentinarL•, y asi el cliente llega a rebajarse tanto, 
hasta exponer la dentina., lo que trae por consiguiente_ 
la invasión bacteriana; justificando de este modo las -
áreas de rarefacción periapical. 

Siguiendo el curso de los estudios histológicos, 
se observa que la cámara p•_tlpar muestra una oblitera- -
ción en forma de tejido duro, así como los conductos .r~ 

diculares. Ambos, cfun3.ra y conductos pulpares, pueden_ 
estar parcial o completamente obliterados por dentina -
interglobular, o irreg¡.;lar. 

El volúmen de la pulpa Se empieza a reducir por 
la formación continua de dentina ir.regular; ésta tiene_ 
una estructura laminar exagerada, y unos pequeños y an
chos tú bulos dentinarios, que siguen un curso anormal, -
ya que se han 1'eportado gran desarrollo de túbulos co-
l"riendo en dirección axjal, en el lugar de la cámara y 

canales pul pares. 

La d~ntil1a irregular también tiene un número co~ 
sidcraulc de inclusiones vasculares, las cual-=s están -
rodeadas por dentina altamente minel"alizada. 

La mineralización de la dentina irregular es de-



ficiente, la forma esférica de mineralización típica de 
la dentina normal está tot<llmente nusente. Por lo que 
la dentina ir:regul ar también muestra uni\ reducida mic:r~ 
dureza. Asi como también, la presencie\ de gran can ti-
dad de dentina interglobular es indicativa de calcifica 
ción deficiente. 

La reducción de tendencia. cariosa en este padec2:_ 
miento, puede ser debido a 1 a reducción de inv<:.1si6n nu
mérica de túbulos en la dentina. 
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CARACTERISTICAS FISICO-OUIMICAS, 

Los análisis ql:ímicos de la dentina defectuosa,
han mostrado una reducción de aproximoda.'1\en te el 10% en 

el componente inorgfa1:co, siendo menor que el de la de!!_ 
"tina normi:ll, el contenido de agu~1 es casi el doble que_ 
en la dentina normal, a veces aumenta hasta un 60%. 

En un estudio hi.stoquimico de la dentina irregu
lar, se ha demostrado un sedimento ..,normal de proteína
carbohidratos, sus t<:1ncia que no es <ipta a combinar con 

minerales en la forma normal. 

La densidad, la absorción de rayos X y la dureza 

de la dentina son bajas. 

Pruebas de la microdureza hmt conffrmado la apa·· 

rente blandura de la dentina, observada durante el exa

men clínico, y han mostrado una reducci6n de casi la rr~ 
tad, comparad2l. con especímenes normales; la microdureza 

de la dentina afectada se aproxima a l<.1 del cemento, lo 

que explica la rápida atrición de los dientes a.f~ctados. 
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'f'EMA lV 

CASOS CL IN ICOS 

Enseguida pi·esentamos el estudio de un<• f<.milía -

;ü'c-ctadc.. por la Dentinogénesis Imperfecta, forw•\dci por 

'-; mi <::mtro::, de los cuales 5 resul ti.lron afee t2dos y 4 

s011 !:tlflc•s. El pc.dre no padeci 6 e~ t .;i al teraci6n pero 1 a 
m21dr(· sí. En tr-e sus demás hijos tuvieron gemelos, el -

v:irón n:stüt6 afectado, y su 9eJT.cla está sana. Las si
guientes .l flin'.niJs corresponden ~" algunos· de los hijos de 
esta f.;\íl'il:i.'l. 

fi.~Jln'a 11 l. 

Como pGdr::mos obse!"Vi.lr e~;te p;:ici.ent<:~ presenta pr.é_ 

tesis mc1l iJ.justodas en los Incislvos Centrales y Later.;; 

lt''l, <]tte fueron realizadas por J.;; L1rgencia tanto .esLétl:_ 
e· como funcional, a temprana echd, pero en los caninos 

i.lun f'V.E:de observarse 1 ;;i color<.ición amari.tlenta tronslú

cid<.1 con c~estel.los grisáceos, y en los qm: el ángulo in 

r.is.:il r,o exü;te por ausencia d..:l esm<üte, dejando al 

dr:scut·ier to 1 a den tina. 



El t11jsmo pacie11te, en ur1a vista pcsterior der~
cha (Fig. fl 2) nos muestra que P.Sti:l p<::rson<, fué é..fc:ct2_ 
da con gran :.everidad, ya que presentar. la J~. t:eraci6n_ 
dientes anterjores y posteriores._ nótese que el desgé~ 
te en el ..:anino es lateralmente, y no en dirección ci!r 
vico incisal como ocurre en el l'at¡·ón carioso. 

En la figura iru"erior (Fig. 113) tenemos uua vis 
ta pl>sterioi' izquierda, en la que taml:ién er.contramos_ 
prótesis. La ¡;rcaclo1 interior no resultó af'ect::ida, a -

excepción ce los primeroo; rr:olarc'~, q11e cumo ya dijir.:os 
son los más 3fr:..lc t¿~:40s, dE:spnés de los Inc i si \'OS. 



En lil figuril 4 tenemos a vn paciente que ne 1;:-

sul i::6 a.i'ec:tado, lo que comprueb¿1 que en este padccimie.!:_ 
to, la penetrancia v la expresividad son variables, El 

incisivo central derer.ho pres:cnt<i también una mata pró
tesis por fractura tr¿1wnátic<:l. En generar los dientes_ 

no presentan mayo<' indi.ce de caries, a pesar de la hi-
aiene bucal deficiente, 

Figura# 1¡ 

Este paciente es e1 gemelo varón, fue el más se
veramente afectado por l;:i. Dentinogénesis L'nper.fecta. 

(Fig. 5). Es evidente el color café ohscurc, principal 
mente en los dií'ntes superiores, :i.si corr.o la anormal 
atrición de lo:... incisivos centr<'IJ.cs en los que la supe!: 
ficie incisal -.:!JÜ1 incompleta, po1· haberse fracturado -

el. esmalte, ya qt:e es sumamr::nte débil, pero a pe~.ar de 
ello, todas las coronas tienen di.mcns iones normales. 

Los caninos estfu1 igualmente o más afectados que 

los incisiv~s, aun~u~ aun nn presentan atrici6n. El in
ci.si'vo centr<•l izquierdo inferior presenta en menor gr~ 
do la o.lteréición, color 1rn poco más claro que los supe

riores, y ningút1 desvastt: anorm:ll. 
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Figura 11 5 

Figura# 6 

El mismo paciente, e!l vistas posteriores, (fig~ 
ras # 6 y # '!), en las que podemos observar, que los -
primeros molares superiore!; presentan prótesis por ha
ber sido afectados, les pr~molares de ambos lados pre-



sentan tnmbién .L.i alteración sever·;·1mer.le, sor:. dé! r:c;.o, 

cr..ft~ obscvr:c y presentan desgaste por atrición ¿1nor::1¿.1. 

En lil arcad,,, inferior están afectados los ses;:.:1-.-. 
dos premolares, que presentan n tri ción ex ces i ._,,,, "'sí es:_ 
molos primeros molares, t<m1bién de ¿;mbos lndos, que te
nían l?.s caras oclusales desgastadzis casi hasta el ni-
\ :_l de l.:i líne2 gingi.val antes de l<' prótesis. 

P ioura 11 7 

Las figuras lf 8 y # 9 nos mu~stran a una pz1ci-=!!, 
te completamente san~ que es uno de los gemelos, er. que 
el varón .fué afer.tado (F'ig. # 5) y su gemeJ.a no, la pr,;!_ 
mera es una vista anterior, y la segunca posterior, en 
las que podemos observar que no hay ninguna al te1•aci6n. 
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TRATAMIENTO 

El tratamiento de los pacientes con Dentinogéne
sis Imperfect2. está él.frígido rrincipalmen te a evitar la 
pérdida del esmalte y la subsiguiente desdpílrición de -

la dentina pcr atrición. Las coro!1as metál i::as han si
do empleadas en dientE:s posteriores, -:on éxito conside
rable, aunque debe ponerse cuidado en la preparación 
del muñ.ón. 

Posteriormente en la dentición permanente se in
dica el uso de coronas totales idealmente combinadas en 

oro cerámico. 
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1'EMA V 

e o N e L u s I o N s s 

1 . - La Dentinogéne::,is lmperfec ta es una al ter ación here 
di taria dominante que no está ligada al sexo. 

2 .- La dentición descidua resulta más afectada que la -
permanent'2. 

3.- La expresividad y la penetrancia varían mucho, in~

clusi ve dentro áe la misma familia, como lo demues
tra el caso de los gemelo.s. 

4. - La arcada in.ferior resulta menos afectar'.». 

5.- A pesar de que exista atrisión, ~s raro e~contrar 
exposición pulp.l!'. 

. . .- - .. 

6. - Debe tenerse cuidado al preparar cavidades o muño-
nes en estos dientes, por su téndencia a fracturar
se. 

7. - Las persona~ afectadas. por esta al terac.i.ón no pre-
sen tan mayor incidencia de caries, inclusive en al
gimas es menor. 
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